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L a maladie de Horton et la pseudopoly- 
arthrite rhizomelique sont deux affections 
etroitement liees qui touchent exclusi- 
vement les personnes de plus de 50 ans et 
coexistent souvent. 


Objectifs 

• Diagnostiquer une maladie de Horton et une pseudopolyarthrite 
rhizomelique. 

• Arqumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient. 


DEFINITIONS ET EPIDEMIOLOGIE 

Definitions 

/ La maladie de Horton (MH) ou arterite a cellules geantes ( giant 
cell arteritis pour les auteurs anglo-saxons) est une arterite 
inflammatoire subaigue a cellules geantes des sujets ages, de 
topographie segmentaire et plurifocale, touchant essentielle- 
ment les branches de la carotide externe mais pouvant dif- 
fuser au territoire carotidien interne et a tous les gros troncs 
arteriels. 

/ La pseudopolyarthrite rhizomelique (PPR, ou polymyalgia rheu- 
matica des auteurs anglo-saxons) est une maladie inflammatoire 
caracterisee par un enraidissement douloureux de la region 
cervicale et des ceintures scapulaire et pelvienne, a predominance 
matinale generalement associee a un syndrome inflammatoire 
biologique. 

Epidemiologie 

La pseudopolyarthrite rhizomelique est une affection relati- 
vement commune, dont la prevalence atteint, aux Etats-Unis, 
1/133 a 1/1 000 personnes de plus de 50 ans (2,4 femmes pour 
1 homme). La maladie de Horton est plus rare et exceptionnelle 
avant 55 ans. Son incidence annuelle est comprise, selon la region 
etudiee, entre 2 et 23 pour 100 000 personnes, avec un gradient 
decroissant du Nord au Sud et une nette predominance feminine 
(2 femmes pour 1 homme). pseudopolyarthrite rhizomelique et 
maladie de Horton sont souvent associees, selon une chronologie 
variable. 


PHYSIOPATHOLOGIE 

II existe dans la maladie de Horton et la PPR une intrication entre 
des composants genetiques et immunologiques. Un facteur de 
vieillissement vasculaire est plausible, vu I’age de survenue de 
ces maladies, mais il reste mal connu et n'est pas envisage ici. 

Facteurs genetiques 

De multiples facteurs genetiques et environnementaux 
influencent la susceptibilite a ces maladies et leur severite. L'as- 
sociation genetique la mieux etudiee concerne le systeme HLA. 
L'allele HLA DR4 est deux fois plus frequent dans la maladie de 
Horton et dans la PPR que dans la population generale. Certains 
alleles du groupe DR4 (HLA-DRB1*04 et DRB1*01) sont plus par- 
ticulierement impliques. 

Facteurs immunologiques 

1. Processus lesionnel 

Les arteres temporales des patients atteints de maladie de 
Horton sont infiltrees par des lymphocytes T CD4, des macro- 
phages et des cellules geantes. Le modele pathogenique le plus 
recent evoque un antigene de nature inconnue, reconnu dans 
I'adventice par des lymphocytes CD4 qui penetrent dans la paroi 
arterielle par les vasa vasorum puis subissent une expansion clo- 
nale et une stimulation. Ces lymphocytes stimules secretent de 
I'interferon y qui induit la differenciation et la migration de macro- 
phages, lesquels produisent divers effecteurs, tels I'interleukine 
(IL1) et l'IL6, les metalloproteinases, le platelet derived growth 
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factor, le vascular endothelial growth factor et le transforming 
growth factor beta. Ce dispositif pathogene provoque la des- 
truction de la paroi arterielle, puis une reparation inadaptee, 
notamment une hyperplasie intimale majeure avec stenose occlu- 
sive et souvent thrombose. Cela explique, d'une part les mani- 
festations ischemiques a la phase aigue de la maladie de Hor- 
ton, et d'autre part la survenue possible, souvent tardive, d'un 
anevrisme aortique, sur artere cicatricielle. 


Le profil d'expression de cytokines observe dans la paroi de 
I'artere temporale influence fortement I'expression Clinique de 
la maladie. La production arterielle d'IFNaet d'lLip est plus mar- 
quee chez les patients avec manifestations ischemiques que chez 


ceux dont la maladie de Horton est d expression principalement 
systemique (fievre, syndrome inflammatoire biologique). Chez 
les malades atteints de PPR et (ou) d'arterite des troncs de gros 
calibre (aorte, arteres sous-clavieres), la production arterielle 
d'IL2 predomine. Ainsi, il pourrait exister une vascularite « infra- 
clinique » dans les PPR dites isolees. 

Pathogenie 

Differents antigenes candidats ont ete incrimines dans le 
declenchement de la reaction inflammatoire de la maladie de 
Horton. Certains travaux epidemiologiques et moleculaires sont 
en faveur d'un antigene exogene, en particulier infectieux 
(bacterien ou viral), mais aucune evidence ne se degage actuel- 
lement. 


i— QU'EST-CE QUI PEUT TOMBER A L'EXAMEN ? 


Dans le cadre du module I (Apprentissage de Pexercice medical), certaines 
formulations concemant la maladie de Horton (MH) et la pseudopolyarthrite 
rhizomelique (PPR) : 1) information/education du patient soumis a une 
corticotherapie prolongee ; 2) methodologie clinique : rechercher des signes 
orientant vers une arterite temporale devant des situations variees ; 

3) examens complementaires utiles/inu tiles pour le diagnostic de MH 
ou de PPR 

Dans le cadre du module VIII (Immunopathologie - Reaction 
inflammatoire), vous pouvez etre antenes a discuter des aspects cliniques 
et biologiques, et pour cela: 1) connaitre les elements du syndrome 
inflammatoire et reconnaitre le caractere inflanmiatoire d’une anemie ; 

2) connaitre la conduite a tenir devant un sy ndrome inflanmiatoire nu 
du sujet age; 3) savoir repondre a diverses questions sur le diagnostic 
et le traitement de la maladie de Horton et de la PPR et connaitre leurs 
principaux diagnostics differentiels. 

Voici une serie de questions qui, a partir d’un exemple de cas cliniques, 
pourrait concemer 1’item « Maladie de Horton et pseudopolyarthrite 
rhizomelique ». 


2. Cytokines et profil clinique 


Cas clinique 

Madame L., 72 ans, est traitee par losar- 
tan (Cozaar) pour une hypertension arte- 
rielle et pravastatine (Vasten). Elle est 
menopausee depuis Page de 49 ans, sans 
traitement hormonal substitutif. En bonne 
sante jusqu’a present, elle a eu 2 mois 
auparavant une tracheobronchite traitee 
par antibiotiques, resolutive en moins de 
10 jours. Elle consulte pour une alteration 
de l’etat general evoluant depuis un mois, 
d’installation progressive, accompagnee 
de fievre (38,5 °C), de sueurs et d’une 
perte ponderale de 4 kg. Elle signale 
depuis 15 jours une toux seche tenace. 


une gene pharyngee, une otalgie droite, 
une cephalee fronto-temporale droite, des 
douleurs occipitales et trapeziennes. Tou- 
tes ces manifestations sont peu sensibles 
aux antalgiques usuels. Quelques jours 
avant la consultation, elle a eu a deux 
reprises un trouble visuel unilateral a type 
de voile noir brusque, ayant dure une 
minute. 

Questions 

O Quelle(s) est (sont) votre (vos) hypo- 
theses) diagnostique(s) ? Citez 3 autres 
symptomes cephaliques evocateurs de la 
maladie. 


© Quels peuvent etre le mecanisme et 
l’implication clinique du trouble visuel 
decrit? Quelles autres manifestations 
visuelles paroxystiques devez-vous recher- 
cher systematiquement? 

© Quels signes cliniques (positifs) devez- 
vous rechercher pour etayer votre hypo- 
these diagnostique principale? 

O Quels sont les principaux examens bio- 
logiques a demander devant ce tableau? 
© La biologie montre : vitesse de sedi- 
mentation 85 mm en 1 heure; CRP 
95 mg/L; hemoglobine 11,4 g/dL; leu- 
cocytes 8600/mm 3 (PNN 65 %); pla- 
quettes 584000/mm 3 ; phosphatases 
alcalines 165 UI (N < 115); gamma- 
glutamyl-transpeptidases 132 UI (N< 60) ; 
TGO 23 UI; TGP 31 UI. Comment inter- 
pretez vous, dans le contexte, ces ano- 
malies ? 

© Quels sont les autres examens comple- 
mentaires a demander? 

©Dans quel delai comptez-vous mettre 
en route une therapeutique? La confir- 
mation prealable du diagnostic est-elle 
obligatoire? (justifiez votre reponse.) 
©Quelles sont les principales complica- 
tions specifiques de la maladie? 

© Quelle est la base du traitement de cette 
maladie (molecule, dose initiale, duree) 
dans sa forme non compliquee? Citez 
5 categories de complications iatrogenes 
frequentes et leur prevention eventuelle? 


Elements de reponse dans un prochain numero. 
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ASPECTS CLINIQUES 


POINTS FORTS 


Maladie de Horton 

Les motifs de consultation sont tres divers : cephalees, modi- 
fications inflammatoires des regions temporales, signes rhuma- 
tologiques, alteration de I'etat general. 

1. Signes generaux 

La fievre s'observe dans 50 a 60 % des cas. Parfois elevee et 
irreguliere (15 % des cas), elle est souvent moderee et mecon- 
nue du malade. Toujours prolongee, elle cede vite sous corticoT- 
des. La maladie de Horton doit etre incluse systematiquement 
dans le diagnostic des fievres prolongees inexpliquees, dont elle 
representerait jusqu'a 20 % des etiologies au-dela de 65 ans. 
L'asthenie est souvent considerable. L'amaigrissement (40 a 
80 % des cas) est parfois tres important. 

2. Cephalees 

MaTtre symptome, les cephalees peuvent survenir d'emblee 
ou en cours devolution mais manquent dans 1/4 a 1/3 des cas. 

Typiquement, elles sont superficielles, exagerees par le contact 
(signe du peigne, du chapeau, de I'oreiller), de localisation tempo- 
rale ou fronto-temporale, mais aussi occipitales (50 % des cas), 
parietales, retro-auriculaires, faciales, retro-orbitaires. Peu sensi- 
bles aux antalgiques, elles cedent rapidement a la corticotherapie. 

II peut exister des formes atypiques, de topographie differente 
(profondes, diffuses) ou de faible intensity (negligees). 

3. Claudication des muscles masticateurs 

Elle est presente dans un tiers a la moitie des cas: fatigue, 
voire douleur des muscles masticateurs declenchee par I'ali- 
mentation et calmee par la mise au repos. Ce signe de grande 
valeur diagnostique peut se voir aussi au cours d'autres vascu- 
larites et dans I'amylose. A I'extreme apparaTt un trismus. 

4. Autres manifestations bucco-pharyngees 

Douleurs dentaires, linguales, pharyngees, toux quinteuse, 
enrouement, otalgie sont des symptomes frequents qui tradui- 
sent I'atteinte de diverses branches de la carotide externe et 
repondent a la corticotherapie. La necrose linguale est tres rare. 

5. Signes temporaux 

L'atteinte inflammatoire, parfois nodulaire, des arteres tem- 
porales superficielles est caracteristique mais rare (10-15 %). La 
necrose ischemique du scalp est devenue exceptionnelle. Les 
signes temporaux sont souvent plus frustes, reperes a la palpa- 
tion minutieuse: douleur, induration arterielle, abolition des bat- 
tements. Un aspect normal a I'examen ne permet pas d'exclure 
une maladie de Horton (biopsie positive dans 20 % des cas). 

6. CEdeme facial 

L'cedeme facial ou orbito-palpebral, souvent bilateral, est observe 
dans 7 a 12 % des cas. II retrocede sous cortico'i'des. 


a retenir 

La maladie de Horton est une affection grave et relativement 
frequente apres 60 ans. Le depistage doit etre aussi precoce 
que possible, ce qui impose une bonne connaissance 
semiologique. 

Le diagnostic doit s'appuyer sur la realisation d'une biologie 
simple (VS, proteine C-reactive, hemogramme) 
et d'une biopsie d'artere temporale. 

La frequence et la gravite de l'atteinte visuelle expliquent 
I'urgence de la corticotherapie. 

La PPR, bien que souvent associee a la maladie de Horton, 
est un syndrome, de diagnostic principalement Clinique, 
avec de nombreux diagnostics differentiels. 

La corticotherapie prolongee, base du traitement 
de la maladie de Horton et de la PPR, est source 
de frequentes complications iatrogenes, parfois graves, 
a prevenir et depister systematiquement. 


Emm Aspect du fond d’oeil 

et de l’angiographie retmienne 
dans une maladie de Horton 
compliquee d’amaurose permanente 


1 Neuropathie optique ischemique anterieure 

70 a 80 % 

1 Thrombose de I'artere centrale de la refine 
ou de Tune de ses branches 

4 a 20 % 

1 Fond d’oeil et angiographie normaux: 
neuropathie optique retrobulbaire 

5% 


7. Atteinte visuelle 

Les complications ophtalmologiques dominent le pronostic 
de la maladie de Horton par leur frequence et leur gravite. Elles 
surviennent dans plus de 80 % des cas chez des patients qui 
presentent des signes d'arterite temporale depuis plusieurs 
semaines. Elles expliquent I'urgence de la corticotherapie: 9 
sur 10 d'entre elles surviennent avant toute corticotherapie, qui 
a un effet preventif majeur mais un effet curatif souvent nul ou 
negligeable. 

/ L'amaurose permanente est observee dans 10 a 15 % des cas, pre- 
cedee une fois sur deux de prodromes ischemiques ( v. infra). C'est 
une complication redoutable: moins de 20 % des patients ayant 
une perte totale ou partielle de la vision auront une recuperation 
de I'acuite visuelle superieure a 2/10. II existe un risque eleve de 
bilateralisation dans les heures ou jours suivants. La corticothe- 
rapie joue ici un role preventif majeur vis-a-vis de la cecite totale. 
Divers aspects, reveles par le fond d'oeil en urgence complete par 
une angiographie retinienne, sont possibles (tableau 1). 
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■m'imhw Autres manifestations visueUes 
dans la maladie de Horton 


I Atteinte oculo-motrice (10-15 %) : diplopie, ptosis 
-*• par atteinte ischemique des muscles extrinseques de I'ceil 
haute valeur semiologique 

I Amaurose fugace (sectorielle ou complete) 

-*■ risque eleve devolution vers I'amaurose permanente 

I Episodes de brouillard visuel 

I Visions colorees ou scintillements 

I Douleurs oculaires (spontanees ou liees aux mouvements du globe) 

I Manifestations tres rares: 

-*■ ischemie du segment anterieur 
-*■ cecite corticale 
-> ophtalmoplegie internucleaire 
-*■ episclerite 

-*• pseudo-tumeur inflammatoire de I'orbite 


/ Les autres manifestations oculaires (tableau 2) uni- ou bilatera- 
les, sont souvent transitoires mais volontiers repetitives et gue- 
rissent en general sans sequelles. 

8. Atteinte des vaisseaux supra-aortiques 

Elle est presente dans 4 a 10 % des cas. 

Elle peut etre silencieuse ou expressive (syndrome de Ray- 
naud, claudication du bras, paleur). A I'examen peuvent coexis- 
ter souffles sous-claviers, axillo-humeraux, une abolition ou dimi- 
nution unilateral ou bilaterale des pouls. Les malades presentant 
cette atteinte pourraient constituer un sous-groupe particulier 
(sujets plus jeunes, forte predominance feminine, cephalees et 
manifestations ischemiques plus rares, biopsie d’artere tempo- 
rale plus souvent negative). 

9. Atteinte neurologique 

Elle concerne moins de 5 % des patients. 

/ Les accidents vasculaires cerebraux concernent les systemes 
carotidien et vertebro-basilaire. Leur survenue est precoce, 
parfois en debut de corticotherapie. Des accidents transitoires 
peuvent preceder I'accident permanent ou survenir isolement. 
/ Les manifestations psychiatriques (etat confusionnel, demence, 
depression) sont rares, mais elles peuvent etre revelatrices ou 
survenir lors d'une rechute. 

/ Parmi les atteintes des nerfs craniens, I'atteinte du VIII predo- 
mine (vertige, hypoacousie moderee, rarement surdite brutale). 
Paralysie faciale et nevralgie trijeminale sont tres rares. 

/ Les neuropathies peripheriques, de mecanisme probablement 
ischemique, sont signalees dans 2 a 14 % des cas, a type de 
mononeuropathie (median, radial, sciatique poplite externe), 
radiculopathie (C5, L5), multinevrite et polyneuropathie sensitivo- 
motrice distale. 


10. Autres atteintes 

/ L'aortite survient souvent tardivement, a bas bruit, et doit etre 
recherchee regulierement. Elle est responsable de deces par rup- 
ture d'anevrisme (principalement thoracique) ou dissection. Aux 
Etats-Unis et en Espagne, I'incidence des anevrismes aortiques 
apres une maladie de Horton est 17 fois superieure a celle ob- 
servee dans la population generale. 

/ La coronarite est rare et de diagnostic difficile. Elle se revele 
par un infarctus myocardique massif, souvent en debut de trai- 
tement, ou par un angor de novo, volontiers rebelle aux anti- 
angineux mais sensible aux corticol'des. 

/ D'autres arterites des membres inferieurs, mesenteriques, 
utero-ovariennes sont decrites. La maladie de Horton est une 
vascularite susceptible de toucher I'ensemble de I'arbre arteriel 
et une multitude depressions cliniques peut en resulter. 

/ L’atteinte pulmonaire est tres rare: opacites reticuio-nodulai- 
res, nodules pouvant s'excaver, epanchements pleuraux, atteinte 
inflammatoire des gros troncs arteriels pulmonaires, voire embo- 
lie pulmonaire. 

11. Signes rhumatologiques 

/ La PPR, observee dans 30 a 70 % des cas, precede souvent les 
signes cephaligues, parfois de plusieurs mois, mais peut aussi 
etre concomitante ou plus tardive, lors d'une rechute. 

✓ Des manifestations articulaires peripheriques, habituellement 
precoces, similaires a celles observees dans la PPR ( v. infra ) sur- 
viennent dans 5 a 11 % des maladies de Horton. 

Pseudopolyarthrite rhizomelique 

Le debut est le plus souvent subaigu, chez un sujet de 60 ans 
ou plus (rare avant 50 ans). 

Le tableau Clinique typique comporte un enraidissement dou- 
loureux symetrique (parfois asymetrique au debut), a predomi- 
nance matinale, des epaules (70 a 95 % des cas), de la region 
cervicale (50 a 70 %) et de la ceinture pelvienne (50 a 70 %). 
Les douleurs peuvent s'etendre aux bras et aux cuisses, aug- 
mentent avec I'activite et peuvent entraTner une impotence. 
L'examen montre une limitation douloureuse des mouvements 

ui Manifestations rhumatologiques 

de la PPR, autres que fenraidissement 
douloureux des ceintures 


I Myalgies des membres (frequentes) 

I Manifestations distales (30 % a 50 %) 

-*■ arthrites peripheriques non erosives principalement poignets 
et genoux, asymetriques 

I Syndrome du canal carpien (10-15 %) 

I Polyarthrite oedemateuse distale et symetrique ou remitting 
seronegative symetricai synovitis with pitting edema (RS3PE) 
des auteurs anglo-saxons. 
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actifs dans les zones concernees. D'autres manifestations rhu- 
matologiques sont possibles (tableau 3). Les signes generaux 
(febricule, asthenie) sont presents dans 1 cas sur 3. Parmi les 
signes negatifs: pas de fievre elevee, de cephalee, d'anomalies 
des arteres temporales, de souffle arteriel brachial, de diminu- 
tion de la force musculaire. 

EXAMENS COMPLEMENTAIRES 
Biologie 

1. Syndrome inflammatoire 

Dans la maladie de Horton, la vitesse de sedimentation (VS) 
est presque toujours elevee, souvent au-dela de 80 mm, excep- 
tionnellement normale (3 a 7 %). 

Dans, la PPR, la VS, habituellement superieure a 40 mm, peut 
etre normale (7 a 22 %). Les proteines de I'inflammation (pro- 
teine C-reactive [CRP], haptoglobine, fibrinogene) sont tres 
rarement normales dans la maladie de Horton et dans la PPR. 
Mieux vaut coupler au moins un dosage de la CRP a la mesure 
de la VS. L'hyperalpha2-globulinemie et I'hypoalbuminemie sont 
habituelles. 

2. Anomalies de I'hemogramme 

L'anemie (50 a 85 % des cas) est de type inflammatoire, par- 
fois severe. L'hyperleucocytose moderee a polynucleaires neu- 
trophiles est frequente. Une thrombocytose se voit dans 50 % 
des maladies de Horton, plus rarement dans la PPR isolee. Elle 
pourrait etre un facteur de risque d'ischemie visuelle. 

3. Atteinte hepatique 

Elle concerne 35 a 50 % des patients. Elle est aspecifique, a 
type de cholestase, plus rarement de cytolyse ; elle est silencieuse 
et regresse vite sous corticoides. 

4. Anticorps anti-cardiolipine 

lls sont presents dans 30 a 40 % des maladies de Horton lors 
du diagnostic (rares dans la PPR). II s’agit surtout d'lgG, a taux 
moderes. Ces anticorps non pathogenes peuvent aider a suivre 
revolution d'une maladie de Horton sous traitement. 

Imagerie 

/ Les ultrasons sont tres utiles, mais fortement dependants de 
I'operateur. Dans la PPR, ils reperent une bursite, notamment 
sous-acromiale et sous-deltoidienne, presque constante. Dans 
la maladie de Horton, I'echo-doppler couleur des arteres tem- 
porales peut reperer des stenoses, une interruption du flux, un 
halo sombre periluminal. La plethysmographie transoculaire 
renseigne utilement sur une eventuelle atteinte des arteres oph- 
talmiques. 

/ Les radiographies standard des epaules et des hanches sont 
normales ou objectivent des phenomenes degenerates sans 
proportion avec les symptomes de PPR. 


/ La resonance magnetique nucleaire visualise les bursites de la 
PPR et, en cas d'oedeme distal, peut reveler une tenosynovite 
des extenseurs et flechisseurs de la main et du pied. L'angio-IRM 
permet de caracteriser les lesions vasculaires (fig. 1). 

/ La tomodensitometrie permet d'explorer I'atteinte aortique et 
supra-aortique de la maladie de Horton. 

/ L'arteriographie conventionnelle, discutee au cas par cas, reste 
le meilleur moyen de visualiser une stenose inflammatoire sur 
un gros tronc arteriel. La coronarographie n'est indiquee qu'en 
preoperatoire. 

/ La tomographie par emission de positons (ou scintigraphie au 18- 
fluoro-deoxy-glucose) permettra dans I'avenir de visualiser une 
inflammation active au niveau de I'aorte et de ses grosses branches. 



Angio-IRM : arterite des membres 

superieurs decouverte au decours d'une PPR 
(aspects de stenose inflammatoire sous-claviere 
distale a gauche et de stenose occlusive a droite). 


DIAGNOSTIC 

Biopsie d'artere temporale 

La biopsie d'artere temporale (BAT) est indispensable devant 
toute suspicion forte de maladie de Horton. Sa positivite assure 
le diagnostic et legitime les risques encourus par le traitement. 
Dans une PPR strictement isolee, le risque de maladie de Horton 
est < 5 % et la BAT n'est pas necessaire. 

1. Quand la pratiquer? 

S'il est toujours preferable de realiser la BAT des le diagnostic de 
maladie de Horton suspecte, ce geste ne doit en aucun cas retarder 
la mise en route du traitement, les lesions anatomopathologiques 
n'etant pas sensiblement modifiees par un court traitement. 

2. Comment la pratiquer? 

II faut choisir le cote ou I'artere est la plus remaniee. Si I'ar- 
tere est tres remaniee, un court segment suffit. Si les arteres 
paraissent normales ou peu remaniees, il est preferable de 
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UMUAM Biopsie d'artere temporale: panarterite 
granulomateuse avec hyperplasie intimale majeure et 
stenose preocclusive de la lumiere arterielle. 


hddum Biopsie d'artere temporale (coloration a I'orceine): 

rupture partielle de la limitante elastique interne. 


prelever un segment d'au moins 30 a 40 mm. A cette condition, 
un prelevement unilateral suffit, le gain diagnostique supplemen- 
taire d'une biopsie controlaterale systematique etant tres faible. 

3. Comment ('interpreter? 

La positivite de la BAT assure le diagnostic de maladie de 
Horton (fig. 2 et 3). Le tableau 4 rappelle les criteres anatomo- 
pathologiques et les ecueils du diagnostic. La normalite ne permet 
pas d'ecarter formellement le diagnostic mais imposera, lors du 
suivi, une vigilance accrue. 

Criteres du diagnostic 

1. Maladie de Horton 

Chez un patient atteint ou suspect de vascularite, la presence 
d'au moins 3 criteres parmi les 5 suivants etablis en 1990 par le 
College americain de rhumatologie assure le diagnostic de la 
maladie de Horton avec une sensibilite de 93,5 % et une speci- 
fic^ de 91,2%: 

- age 5s 50 ans; 

- cephalee localisee recente (ou modification recente d’une 
cephalee ancienne); 

- artere temporale anormale (douleur, pulsations abolies ou 
faibles) a la palpation; 

- VS 5s 50 mm a la premiere heure; 

- BAT anormale (vascularite necrosante avec infiltrat cellulaire 
a predominance mononucleee ou granulome inflammatoire avec 
habituellement cellules geantes). 

II s'agit done de criteres de classification et non de diagnostic. 
En pratique, seule la positivite de la BAT apporte la certitude dia- 
gnostique. En son absence, I'existence d'un syndrome inflam- 
matoire biologique et une amelioration rapide des symptomes 
sous corticoi'des sont requises. La claudication des machoires, 


I'hyperesthesie du scalp et la diplopie augmentent la probability 
diagnostique de maladie de Horton. 

2. Pseudopolyarthrite rhizomelique 

Differents groupements de criteres diagnostiques ont ete 
proposes (tableau 5). 

Diagnostic differentiel 

1. Maladie de Horton 

De nombreuses affections peuvent engendrer une cephalee 
et un syndrome inflammatoire chez une personne agee. II faut 
parfois distinguer la maladie de Horton d'une polyarterite 

imiiuu Anatomie pathologique de la maladie 
de Horton (biopsie d’artere temporale) 


I Aspect typique : panarterite inflammatoire atteignant les 3 tuniques 
de lartere, avec: 

-*■ epaississement intimal avec fibrose (thrombus frequent) 

-*■ destruction des fibres musculaires lisses de la media (necrose 
fibrinoi'de possible) 

-*■ fragmentation et destruction de la lame limitante elastique 
interne avec histiocytes a son contact 
-*■ infiltrat inflammatoire mononuclee (cellules geantes dans 50 % 
des cas) 

I Ecueils: 

-*■ negativite vraie de la BT (10-20 % des cas) 

-*■ lesions segmentaires (epuiser le bloc) 

-*■ stades precoces (infiltrat lymphocytaire de la paroi, sans 
granulome ni destruction) 

-> lesions cicatricielles 
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immu Criteres diagnostiques 

de la pseudopolyarthrite rhizomelique 


I Criteres de Bird (PPR probable en presence d'au moins 3 criteres 
et d'une bonne reponse aux corticoi'des) 

-*■ age 5= 65 ans 

-*■ douleur ou raideur des 2 epaules 

-*• douleur des 2 bras 

-*• raideur matinale superieure a 1 heure 

-*• duree des symptomes superieure a 2 semaines 

-*■ VS > 40 mm a la r heure 

I Criteres de Hunder (PPR tres probable si tous les criteres 
sont presents et si la reponse aux corticoi'des est satisfaisante) 

-*• age superieur a 50 ans 

-*• douleur et raideur d'au moins 2 sites parmi les suivants: region 

cervicale, ceinture scapulaire, ceinture pelvienne 

-*• horaire matinal, duree 3= 30 minutes 

-*■ duree des symptomes 3= 1 mois 

-*■ VS > 40 mm a la r heure 


noueuse ou d’une maladie de Wegener, au cours desquelles la 
BAT peut etre positive. La maladie de Takayasu est plus rarement 
discutee. 

Devant une manifestation ischemique visuelle ou cerebrale 
d'allure isolee, I’existence d'un syndrome inflammatoire ecarte 
un accident embolique d'origine cardiaque ou carotidienne. Si la 
VS est normale ou peu elevee, seule la positivite d’une BAT sys- 
tematique fait retenir le diagnostic de maladie de Horton. 

2. Pseudopolyarthrite rhizomelique 

De nombreuses affections peuvent simuler la PPR: polyar- 
thrite rhumatoi'de (PR) seronegative (de debut souvent rhizo- 
melique chez le sujet age), polymyosite, syndrome RS3PE (fig. 4), 
spondylarthropathie, bursites/tendinites, amylose, endocardite 
lente, fibromyalgie, cancer ou hemopathie (cas de PPR para- 
neoplasiques). Pour certains, I’efficacite rapide d’un test corti- 
co'fde a faible dose (15 a 20 mg/j) aiderait a ecarter la PR. 



la|l|l|< *" Syndrome RS3PE (associe ici a une PPR): 
oedeme distal typique. 


TRAITEMENT 

Maladie de Horton 

La corticotherapie est le seul traitement ayant prouve son 
efficacite. Depuis sa mise en ceuvre systematique, la frequence 
des complications oculaires est passee de 50 a 15 %. La maladie 
de Horton est une urgence therapeutique, car une amaurose 
peut survenir inopinement a tout moment. 

1. Modalites du traitement initial 

II faut privilegier les corticoi'des d’action courte et preferer la 
prednisone (Cortancyl) ou la methylprednisolone (Medrol). 

Dans les formes non compliquees, la dose de 0,7 mg/k/j, 
repartie en 2 prises (efficace dans 90 % des cas). 

En cas d’accident vasculaire constitue ou de menace visuelle, 
une dose de 1 mg/k/j est indiquee, souvent precedee (pas de 
consensus) de bolus de methylprednisolone (Solu-Medrol) intra- 
veineux pendant 3 jours, debutes sous monitorage cardiaque 
(sachant que la recuperation d'une cecite totale et (ou) datant 
de plus de 24 heures est illusoire, quelle que soit I'intensite du 
traitement). On discutera un traitement anti-thrombotique tem- 
poraire par heparine de bas poids moleculaire ou de faibles doses 
d'acide acetyl-salicylique. 

La dose d’attaque est maintenue, sous surveillance Clinique 
et biologique hebdomadaire, jusqu'a obtention d'un bon controle 
de la maladie de Horton (disparition des signes generaux et des 
manifestations fonctionnelles reversibles, normalisation de la 
CRP), obtenu en 3 semaines dans plus de 80 % des cas. 

2. Traitement d'entretien 

Le but est la reduction rapide des corticoi'des pour limiter les 
effets iatrogenes. 

Plusieurs schemas sont possibles: 

- reduire la dose de 10 % tous les 8 a 15 jours jusqu'a atteindre 
une dose comprise entre 10 et 20 mg/jour ; 

- reduire la dose en 4 a 6 semaines, par paliers hebdomadaires, 
jusqu'a 0,35 mg/kg/j (efficace dans 85 % des cas) puis de 1 mg 
tous les 10 a 15 jours jusqu'a 10-12 mg/j, puis de 1 mg/mois ; 

- il faut toujours ajuster la decroissance a I'etat du malade. 

3. ReconnaTtre et traiter les rechutes 

La surveillance biologique periodique doit se baser sur le dosage 
de la VS et surtout de la CRP, qui est la premiere a se normaliser 
en confrontant les resultats biologiques a la clinique, qui prime. 

Les reprises evolutives durant le traitement sont frequentes, 
surtout dans la premiere annee du traitement et pour des doses 
inferieures a 10-15 mg/j. Elies se manifestent soit par la reprise 
des symptomes initiaux, soit par I'apparition de nouveaux symp- 
tomes (PPR et [ou] atteinte arterielle des gros troncs, a depister 
systematiquement) ou par la resurgence isolee du syndrome 
inflammatoire biologique, circonstance qui impose d'ecarter une 
cause intercurrente, surtout une infection latente, favorisee (et 
souvent masquee) par la corticotherapie. 
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► Q 119 


I-8-Q119 


Maladie de Horton et pseudopolyarthrite rhizomelique 


Les complications vasculaires graves liees a une arterite active 
sont exceptionnelles, apres le 3“ mois, chez un malade correcte- 
ment traite. 

Avant de conclure a une rechute, il taut s'assurer de I'adhe- 
sion therapeutique, parfois delicate a cet age (troubles cognitifs). 

Les rechutes apres I'arret du traitement sont plus rares et 
habituellement precoces. 

L'attitude therapeutique depend de la severite de la rechute 
et de sa date de survenue. 

4. Interrompre le traitement 

Le potentiel evolutif d'une maladie de Horton est tres variable. 
La majorite des malades peuvent etre sevres, en moyenne en 18 mois 
a 3 ans. En cas de dependance cortisonique prolongee (10 a 15 % 
des cas), il taut s'efforcer d'atteindre la dose « securitaire » de 5 mg/j. 

Des manifestations transitoires de sevrage (malaise, vertiges, 
amaigrissement, arthralgies, myalgies, conjonctivite, troubles de 
I'humeur) sont frequentes pour des posologies < 8 mg/j d'equi- 
valent prednisone. 

En dessous de 5 mg/j de prednisone, il taut prevenir I'insuffi- 
sance surrenale, due a I'inertie hypothalamo-hypophysaire. Une 
attitude simple consiste a ajouter systematiquement 10 a 20 mg 
d'hydrocortisone le matin, a maintenir plusieurs mois apres I'in- 
terruption de la prednisone. L'insuffisance surrenale post-corti- 
coi'des guerit habituellement, en quelques mois a 1 an. 

5. Prevenir et depister les complications iatrogenes 

Elies concernent 50 a 70 % des maladies de Horton, sont tres 
variees (tableau 6) et parfois graves. 

La prevention des complications osseuses (frequence: 15 a 
40 %) est cruciale: calcium 1 g/j + vitamine D activee 800 U/j 
+ biphosphonate si la densite osseuse est inferieure a la normale. 

La dietetique est essentielle (la corticotherapie entraine en 
outre une hyperphagie avec prise de poids). II taut exclure du 
regime les sucres d'absorption rapide et se metier d'un regime 
desode trap strict (risque d'anorexie). 

6. Traitements d'epargne cortisonique 

/Le methotrexate a fait I'objet de 3 etudes randomisees, avec 
des resultats discordants. 

/ Les immunosuppresseurs classiques (Endoxan, Imurel), peu etu- 
dies, peuvent majorer le risque infectieux des corticoi'des. Les 
biotherapies modernes (anti-TNF) sont a I'etude. 

/ La dapsone (Disulone: 50 a 75 mg/j) reste jusqu'a present le 
seul traitement d'epargne d'efficacite demontree dans la mal- 
adie de Horton. Son maniement difficile reserve son usage aux 
complications graves des corticoi'des ainsi qu'aux maladies de 
Horton particulierement refractaires. 

Pseudopolyarthrite rhizomelique 

L’objectif est de soulager durablement le malade. Les anti- 
inflammatoires ont un effet inconstant, incomplet et suspensif. 
La corticotherapie est le traitement de reference. II n'existe pas 
de consensus concernant la posologie initiale (comprise entre 


■Murcw Principales complications 
de la corticotherapie 


■ Endocriniennes 

Apparence cushingoTde, diabete latent 
ou clinique, dyslipidemie mixte 

1 Mineralocorticoides 

Retention hydrosodee, cedemes, 
hypokaliemie, HTA, insuffisance cardiaque 
gauche 

1 Osteo-musculaires 

Myopathie (hypercatabolisme musculaire), 

osteoporose fracturaire, osteonecrose 
aseptique des epiphyses 

■ Gastro-intestinales 

Ulcere peptique, cesophagite, diverticulite 

1 Psychiatriques 

Troubles de I'humeur et du sommeil, 

etat depressif, psychose 

1 Infectieuses 

Reveil tuberculeux, infections bacteriennes 
et virales 

lOculaires 

Glaucome, cataracte posterieure 

1 Dermatologiques 

Atrophie cutanee, petechies, ecchymoses, 
retard de cicatrisation, acne, hirsutisme 


En gras: complications les plus frequentes et [ou] graves. 


0,25 et 0,5 mg/kg/j). La decroissance peut etre plus rapide que 
dans une maladie de Horton chez une majorite de patients et il 
est usuel d'essayer de ramener la dose de prednisone autour de 
10 mg/j en 1 a 2 mois. Deux fois sur trois, le traitement peut etre 
interrompu en moins de 2 ans. Seul le methotrexate a un role 
d'epargne cortisonique demontre. 


PRONOSTIC 

Favorable dans la PPR, il est controversy dans la maladie de 
Horton. Les deces precoces peuvent etre lies aux complications 
arterielles de la maladie de Horton ou a un accident severe de 
la corticotherapie. Dans certaines etudes, la survie est identique 
a celle d'une population appariee en sexe et age. Des travaux 
plus recents montrent une nette surmortalite tardive, notam- 
ment d'origine cardio-vasculaire (role du terrain et [ou] de la 
corticotherapie prolongee). ■ 


{v. MINI TEST DE LECTURE, p. 1614) 
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